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La esclerosis lateral amiotrófica es la manifestación más frecuente de la 
enfermedad de la motoneurona. Se trata de una enfermedad 
neurodegenerativa, progresiva e incapacitante, caracterizada por la afectación 
de la primera y segunda neurona motora, con baja incidencia y prevalencia y 
escasa supervivencia. El tratamiento es sintomático, paliativo y multidisciplinar; 
el único medicamento que se prescribe es el riluzol, como tratamiento 
modificador de la acción del glutamato. Dentro de la atención multidisciplinar, el 
fisioterapeuta es el encargado de mantener la funcionalidad, la capacidad 
respiratoria y mejorar la calidad de vida del paciente y su familia durante toda la 
enfermedad.  
El objetivo de esta investigación es realizar una revisión crítica de los 
estudios disponibles acerca de las intervenciones fisioterápicas, realizadas 
durante el proceso de degeneración funcional y cognitiva asociado a la ELA, y 
analizar el efecto de las mismas en la supervivencia y calidad de vida de estos 
pacientes.  
Los resultados demuestran la eficacia de la ventilación mecánica en el 
aumento de la supervivencia, y de las diferentes intervenciones llevadas a cabo 

















1.1. ENFERMEDAD DE LA MOTONEURONA DEL ADULTO 
 
La función principal de la vía piramidal es la regulación de los movimientos 
voluntarios mediante la estimulación o inhibición de la corteza motora sobre el 
arco reflejo de la médula que controla el tono muscular1-3. 
La Enfermedad de la Motoneurona (EMN) se caracteriza por la 
degeneración progresiva de las células del asta anterior de la medula espinal 
que provocan lesiones en la motoneurona inferior; de la vía corticoespinal 
mediante los axones que forman la vía piramidal con lesiones de la 
motoneurona superior; y de los núcleos motores en el tronco del encéfalo que 
producen parálisis bulbar. Suelen clasificarse según la neurona motora 
afectada (tabla 1). 
 
Tabla 1. Clasificación de las enfermedades de la motoneurona. Medicine3.  
 
CLASIFICACIÓN DE LAS ENFERMEDADES DE NEURONA MOTORA 
Enfermedades de la neurona motora superior 
     Esclerosis lateral primaria 
     Paraparesia espástica hereditaria 
     Latirismo 
Enfermedades de la neurona motora inferior 
     Amiotrofia espinal 
     Atrofia espinal progresiva 
     Enfermedad de Kennedy 
     Poliomielitis 
     Enfermedad de la neurona motora paraneoplásica 
Enfermedades que afectan a ambas neuronas motoras 
     Esclerosis lateral amiotrófica 
 
 
La lesión de la primera motoneurona o superior provoca una liberación de 
los reflejos medulares, con hipertonía, espasticidad, hiperreflexia, clonus, 
aparición de reflejos patológicos (signo de Babinski, síndrome de Hoffman, 
hociqueo, reflejo maseterino, reflejo de músculos aductores) y pérdida de 
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fuerza muscular, que se manifiesta con movimientos alternantes rápidos 
distales. También aparece un habla lenta y forzada, además de labilidad 
emocional. El síndrome de motoneurona inferior suele dar lugar a una parálisis 
acompañada de hipotonía, pérdida de fuerza muscular e hiporreflexia. Debido a 
la pérdida del trofismo muscular aparecen también atrofia, fasciculaciones y 
calambres musculares. La pérdida de fuerza muscular es más manifiesta y 
grave que la de la motoneurona superior. El habla está distorsionada, como 
arrastrada, la lengua pierde fuerza, aparecen fasciculaciones y atrofia y los 
reflejos están ausentes o disminuidos.  
Las formas más comunes de presentación de la ENM son: la Esclerosis 
Lateral Primaria (ELP) o síndrome de la motoneurona superior, la cual por sí 
sola es poco frecuente, de progresión más lenta que la forma de presentación 
clásica y afecta exclusivamente a la motoneurona superior, vía piramidal y área 
4 de Brodmann.  
También se presenta como Atrofia Muscular Progresiva (AMP) o síndrome 
de la motoneurona inferior, igualmente con menor velocidad de progresión y 
casi el doble de esperanza de vida que las formas clásicas, iniciándose con 
una pérdida de fuerza muscular progresiva y ascendente. Dentro de esta 
variante aparecen síndromes que sólo cursan con degeneración celular en la 
región cervical (síndrome del brazo inestable) o lumbosacra (síndrome de la 
pierna inestable), limitando los síntomas a estas regiones y mejorando así su 
pronóstico.  
Otra forma es la Parálisis Bulbar Progresiva (PBP) o síndrome bulbar, que 
afecta a los pares craneales IX – XII causando frecuentemente disartria, 
disfagia y cierta labilidad emocional.  
Y finalmente la forma más clásica es la Esclerosis Lateral Amiotrófica 
(ELA), con afectación conjunta de motoneurona superior e inferior.  
La mayoría de las veces los pacientes presentan un cuadro mixto de 
signos y síntomas que hace que se utilicen como sinónimos la EMN y la ELA. 
El segmento que se afecta inicialmente, el patrón que sigue, la velocidad con la 
que se propaga y el grado de disfunción de la motoneurona producen 






















Figura 1. Neuroanatomía funcional en la EMN y variantes.  1. Cambios corticales en el área 
motora; 2. Parálisis pseudobulbar; 3. PBP. 4. ELP. 5. AMP. Physical Management for 
Neurological Conditions5. 
 
1.1.1. ESCLEROSIS LATERAL AMIOTRÓFICA 
 
La esclerosis lateral amiotrófica clásica es el trastorno de motoneurona 
más frecuente constituyendo un síndrome de motoneurona superior e inferior 
que está siendo ampliamente investigado en la actualidad. Actualmente se trata 
de una enfermedad progresiva e incurable, que evoluciona con diversas 
manifestaciones incapacitantes y provoca finalmente la muerte.  
Incluye signos y síntomas de la motoneurona superior e inferior 
(excluyendo pares craneales III, IV, VI y nervios raquídeos S1 – S3, y por lo 
tanto conservando movimiento ocular y continencia), con afectación primaria de 






La incidencia en varones/mujeres es de 1,5/1 en afectación temprana, 
dejando de existir diferencias notables cuanto más tardía es la afectación. Se 
producen entre 1 – 2 casos por cada 100.000 habitantes/año, con una 
prevalencia de 4 – 6 casos por 100.000 habitantes. Existen focos endémicos 
con mayor prevalencia en el Pacífico Occidental. La supervivencia es de tres a 
cinco años, pero oscila entre meses y varias décadas. Son raros los casos de 
estabilización o regresión. La incidencia se incrementa con la edad, con un pico 




En relación con los factores predisponentes, la etiología es desconocida en 
un 90 – 95% de los casos, presentándose como ELA esporádica sin 
antecedentes familiares. Se ha visto que existen mutaciones esporádicas 
predisponentes, que al ser influidas por factores ambientales, producen la 
enfermedad. En la ELA familiar (5 – 10% de los casos) existen antecedentes 
familiares. Se considera una enfermedad hereditaria autosómica dominante, 
con una mutación genética causante (el primer gen descrito como asociado a la 
ELA es el superóxido dismutasa 1 (SOD1)), aunque la mayoría de las 
mutaciones son muy infrecuentes y muchas están descritas en una sola familia. 
Estas mutaciones originan una acumulación de peróxido de hidrógeno, radical 
libre citotóxico, causante de la degeneración de las neuronas motoras por un 
mecanismo de estrés oxidativo. Cuanto más inestable es la proteína más 
rápida es la progresión de la enfermedad3-5,7,9. 
Además se ha relacionado con factores ambientales (como el consumo de 
semillas neurotóxicas, la existencia de cianobacterias productoras de 
neurotoxinas y alteraciones minerales del suelo y del agua), con el tabaquismo 
(como factor modificador) y con algunas enfermedades linfoproliferativas, 
síndromes paraneoplásicos y determinadas vacunas. Algunos pacientes con 
infección por el virus de la inmunodeficiencia humana (VIH) presentan signos 




1.1.4. MANIFESTACIONES CLÍNICAS 
 
Dentro de las alteraciones motoras que van apareciendo progresivamente 
podemos encontrar calambres dolorosos, que se producen con frecuencia por 
la noche y empeoran con la hipertonía muscular o espasticidad, característica 
de la afectación de la motoneurona superior. La pérdida de fuerza muscular es 
la manifestación más incapacitante, característica de la afectación de la 
motoneurona inferior producida por daño celular en el asta anterior, suele ir  
acompañada de flacidez y atrofia asimétrica progresiva, que comienza 
generalmente en la eminencia tenar y músculos interóseos posteriores, 
asociada a hiperreflexia y aparición de fasciculaciones y reflejos patológicos a 
nivel periférico, como el signo de Babinski. Con frecuencia también aparece 
astenia o cansancio generalizado por una deficiente planificación de los 
descansos en las actividades diarias4,5,15-20.  
La pérdida de fuerza muscular unida a la reducción gradual de movilidad 
provoca alteraciones respiratorias. Primero se produce un acortamiento de las 
respiraciones, disnea y necesidad de realizar respiraciones profundas. Aparece 
dificultad para la eliminación de secreciones bronquiales y sialorrea, 
habitualmente por un mal manejo de las secreciones, más que por exceso de 
las mismas. Finalmente aparece la disminución de la capacidad pulmonar con 
insuficiencia respiratoria, debida a la debilidad progresiva y ascendente de la 
musculatura que acaba comprometiendo la capacidad ventilatoria tras causar 
disnea con hipoxemia. La insuficiencia respiratoria se considera la primera 
causa de muerte en la ELA, y también la neumonía es una causa principal en 
fases terminales en hospitalizados18.  
Cuando la afectación alcanza el bulbo raquídeo se desarrollan alteraciones 
bulbares como la disfagia, dificultad en la deglución y la masticación con miedo 
al atragantamiento y las aspiraciones; y la disartria, dificultad en la 
comunicación con velocidad lenta, habla nasal y alteración del tono. A menudo 
comienzan con una pérdida de fuerza, atrofia e hipertonía muscular en la 
lengua, labios y paladar blando.   
No hay que olvidar los factores psicosociales y cognitivos, labilidad 
emocional, inadecuada gestión emocional e incluso afectación frontotemporal 
que a menudo puede dificultar la comunicación del paciente con su entorno. La 
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depresión debida al malestar psicológico, miedo y demás preocupaciones, 
unida al insomnio y otras alteraciones del sueño provocadas por dificultades 
respiratorias, hacen necesaria la prescripción farmacológica de antidepresivos 
y sedantes, que suelen acompañarse de atención psicológica.  
También aparecen otras complicaciones nutricionales, ocasionadas por la 
astenia, que se añaden al avance de la disfagia y los riesgos de aspiración, 
provocando pérdidas de apetito y malnutrición. El estreñimiento e incontinencia 
derivados de la inactividad progresiva y la afectación de la musculatura 
implicada empeoran el estado nutricional de estos pacientes4,5,15-20. 
Los signos y síntomas asociados con la ELA se clasifican por zonas de 
afectación en extremidades (tabla 2), bulbar (tabla 3), axial (tabla 4) y 
respiratorias (tabla 5)10.  
 












































1.1.5. ANATOMÍA PATOLÓGICA 
 
La EMN se caracteriza por la degeneración progresiva de las células del 
asta anterior de la medula espinal que provocan lesiones en la motoneurona 
inferior, de la vía corticoespinal con lesiones de la motoneurona superior y de 
núcleos motores en el tronco del encéfalo que produce parálisis bulbar. 
Además puede observarse pérdida de fibras de los cordones laterales, gliosis 
fibrilar secundaria (esclerosis lateral) y una proliferación de astroglia y 
microglia, con atrofia a nivel muscular por denervación (amiotrofia). Las 
neuronas motoras encargadas de la movilidad ocular y las parasimpáticas de la 




El diagnóstico es fundamentalmente clínico. Según la World Federation of 
Neurology que estableció los Criterios diagnósticos de El Escorial, revisados en 
el año 1998, para la unificación en el diagnóstico de la ELA se requiere la 
presencia de signos clínicos, neurofisiológicos o neuropatológicos de neurona 
motora superior (NMS) e inferior (NMI), con progresión y afectación de varios 
segmentos medulares sin otra explicación alternativa. En consecuencia, el 
diagnóstico se basa en una anamnesis completa que muestre signos de 
afectación de NMS Y NMI y pruebas complementarias para descartar otras 
patologías que puedan justificarlo. Se confirma mediante electromiografía para 
comprobar la degeneración de la neurona o su denervación incluso antes de 
que aparezcan los primeros síntomas de pérdida de fuerza muscular. La 
presencia de varias zonas de denervación es indicativa de ELA, descartando 
con esta prueba las radiculopatías y mononeuropatías cuando se limita a una 
raíz o territorio nervioso. La velocidad de conducción de la motoneurona es 
normal, pero aparecen menor número de potenciales de acción ante la 
estimulación mecánica. Las pruebas complementarias se basan en una RNM 
craneal y medular que permite excluir enfermedades que puedan simular las 
manifestaciones de la ELA; una analítica habitual y un estudio genético 




Se piensa en el diagnóstico de ELA cuando hay síntomas progresivos 
consistentes de disfunción de la neurona motora superior e inferior que se 
presentan en uno de los cuatro segmentos corporales (craneal / bulbar, 
cervical, torácica, y lumbosacra), afectándose a continuación otros segmentos 
en un período variable de meses a años (tabla 6).  
 
Tabla 6. Categorías diagnósticas de la ELA. Medicine3.  
 
CATEGORÍAS DIAGNÓSTICAS DE LA ELA 
ELA clínicamente definida 
Alteración de NMS o NMI en tres regiones (bulbar, cervical, dorsal, 
lumbosacra) 
ELA clínicamente probable 
 Alteración de NMS o NMI en dos regiones  
ELA clínicamente posible con apoyo analítico 
Alteración de NMS o NMI en una región e indicios EMG de 
denervación en dos o más músculos de otra región 
ELA clínicamente posible 
Alteración de NMS o NMI en una región  
 
 
Las alteraciones son lentamente progresivas y se acompañan de pérdida 
de peso involuntaria y de masa muscular. Apoya la sospecha la ausencia de 
dolor neuropático asociado a radiculopatía, pérdida sensorial, ptosis, o 
disfunción nerviosa de extraoculares o disfunción muscular. La existencia de 
paresia supranuclear, temblor u otros movimientos involuntarios, ataxia 
cerebelosa, síntomas extrapiramidales y disfunción autonómica son sucesos 
excluyentes de ELA. La disfunción cognitiva no excluye el diagnóstico de 
ELA3,10. 
Recientemente se han revisado también los criterios o el algoritmo de 
Awaji (2008) con el objetivo de incrementar la sensibilidad del diagnóstico sin 







La evolución es variable y puede estacionarse o progresar dependiendo 
del grado de afectación neuronal y las complicaciones de cada caso. Desde el 
inicio de la enfermedad hasta la muerte, pueden tener desde una progresión 
rápida con dependencia ventilatoria en pocos meses en un alto porcentaje 
donde la esperanza de vida no suele sobrepasar los 5 años desde los primeros 
síntomas, hasta una progresión lenta con una supervivencia aproximada de 
más de 10 años en el 10% de los casos. Algunos estudios mencionan que el 
inicio a una edad temprana y de comienzo en las extremidades es un buen 
predictor de progresión lenta14. La progresión de la enfermedad se objetiva con 




No existe un tratamiento curativo, el tratamiento en esta enfermedad se 
limita al aspecto sintomático. Desde el momento del diagnóstico inicial debe 
iniciarse la atención multidisciplinar temprana para evaluar y tratar los aspectos 
físicos, psicológicos y sociales que van surgiendo en torno a los pacientes y su 
familia. Se ha demostrado que la ventilación mecánica no invasiva y la nutrición 
prolongan la calidad y la expectativa de vida. El resto de los tratamientos son 
sintomáticos o paliativos. 
Como tratamiento farmacológico, el riluzol (tratamiento Modificador) es el 
único medicamento aprobado en la actualidad para el tratamiento de la ELA, 
que inhibe la transmisión glutamatérgica (actúa disminuyendo la liberación del 
glutamato) atenuando la progresión de la degeneración celular discretamente7. 
En dosis de 100 mg al día se ha demostrado que prolonga la supervivencia, 
pero no detiene la evolución del cuadro clínico. Se deben vigilar los efectos 
secundarios, como la elevación de transaminasas, enzimas hepáticas o el 
desarrollo de neutropenia (náuseas, vómitos, mareos, pérdida de peso, 
alteraciones gastrointestinales, parestesias peribucales). También se recurre a 
la prevención de las infecciones respiratorias mediante vacunación. 
Aparte del tratamiento sintomático, la asistencia al enfermo con ELA y a 
sus familiares de forma multidisciplinar ha demostrado ser lo más adecuado, 
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rentable, eficaz y eficiente para la adecuación del entorno, comprensión de la 
enfermedad y preparación para vivir con ella. 
El equipo multidisciplinar debe actuar como una unidad en aspectos como 
la alimentación, para aportar una nutrición lo más adecuada posible y evitar la 
rápida pérdida de peso o un bajo índice de masa corporal (IMC) que 
contribuyen a la disminución de la supervivencia, con recomendaciones 
individualizadas para mantener un buen estado nutricional, haciendo énfasis en 
una buena hidratación, una correcta eliminación del residuo intestinal, enseñar 
como evitar y actuar ante la disfagia, la sialorrea y posibles aspiraciones, así 
como indicar la introducción de nutrición enteral mediante gastrostomía cuando 
sea preciso. También es conveniente actuar en la comunicación, cuando 
aparece disfonía, disartria o anartria por afectación de la musculatura 
respiratoria y los pares craneales, reforzando el uso de la respiración y 
buscando ayudas complementarias para seguir permitiendo la comunicación 
del paciente con su entorno. Es conveniente intentar normalizar los ciclos del 
sueño, con pautas para seguir unas rutinas de relajación y sueño, y la 
búsqueda de medios farmacéuticos en fases finales. Durante la evolución se 
hace necesaria la búsqueda de ayudas técnicas y ortopédicas para seguir 
permitiendo la mayor independencia posible al caminar o desplazarse y en la 
sedestación prologada y las transferencias.  
 
Los objetivos de la fisioterapia en la atención a pacientes con ELA son 
principalmente la reeducación postural, el abordaje del dolor, la rigidez 
muscular y la función respiratoria y la promoción de la independencia funcional 
y educación activa del paciente y sus cuidadores. Durante todo el proceso se 
irán adaptando los objetivos en función de las fases de la enfermedad, 
incidiendo además en la promoción de la salud y la higiene postural de los 
cuidadores en la fase de dependencia total. Hay que prestar atención a la 
pérdida de fuerza muscular, recomendando actividad física de bajo impacto en 
periodos cortos que eviten la fatiga y controlando periódicamente la saturación 
de oxígeno con un pulsioxímetro. También se recomienda llevar una vida diaria 
activa y procurar evitar el desequilibrio muscular, manteniendo una alineación 




. Además no hay que olvidar el beneficio psicológico que tiene la práctica de 
ejercicio en los procesos cognitivos y emocionales.  
El control de la capacidad ventilatoria se inicia con un seguimiento 
temprano mediante espirometrías y auscultación con el objetivo de encontrar el 
compromiso de la función respiratoria lo antes posible. Suele comenzarse con 
oxigenoterapia por cánula nasal en casos de disnea a bajo flujo (0,5 – 2l/min) y 
fisioterapia respiratoria para facilitar la eliminación de secreciones bronquiales 
con técnicas de higiene bronquial. Son técnicas que aumentan el flujo 
inspiratorio y espiratorio mediante presiones y maniobras que asisten la tos 
acompañadas de técnicas de drenaje como las hiperinsuflaciones con Ambú o 
la utilización de Cough Assist. Se recomienda iniciar una Ventilación Mecánica 
No Invasiva (VMNI) con equipos de doble presión positiva tipo BiPAP para 
insuficiencia respiratoria inicial, cuando la carga soportada por la bomba 
muscular respiratoria supera la capacidad de los músculos respiratorios, y en 
anomalías del sueño por trastornos ventilatorios. Se considera hipoventilación 
nocturna a la desaturación de oxígeno por debajo de 90 al menos cinco 
minutos consecutivos. Finalmente ante la imposibilidad de ventilación 
autónoma puede recurrirse, si el paciente lo autoriza, a una traqueotomía con 
intubación endotraqueal para una Ventilación Mecánica Invasiva (VMI)12,15,23-26. 
La estimulación del diafragma mediante un punto motor puede ayudar a 
mantener la función del diafragma, proporcionando ventilación natural durante 
más tiempo27.  
En la fase terminal es importante, no sólo el tratamiento sintomático 
adecuado a sus necesidades, sino mantener el bienestar, la dignidad y la 
intimidad del paciente en todo momento18. 
 
1.3. EQUIPO MULTIDISCIPLINAR  
 
No existe hasta el momento un tratamiento específico para su curación, 
pero esto no excluye la posibilidad y el deber deontológico de mejorar la 
calidad de vida del usuario y su familia favoreciendo su cuidado global a través 
de los medios disponibles y la colaboración del equipo multidisciplinar.  
Los objetivos del equipo son comunes y consisten en la optimización de los 
recursos sanitarios para garantizar el bienestar del usuario y el manejo de las 
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adaptaciones necesarias  durante el avance de la discapacidad, así como 
minimizar el impacto psicológico causado por la nueva situación y actuar como 
guía para el paciente y su familia durante la adaptación emocional.  
Tras el diagnóstico definitivo es fundamental la información y educación del 
paciente, crear un ambiente comunicativo favorable, explicar con un lenguaje 
accesible y sencillo todos los pasos que van a seguirse, y dar tiempo a las 
preguntas del paciente y su familia, deben tener toda la información y opciones 
a su alcance ya que será el paciente el primer artífice de sus decisiones. La 
información estará disponible siempre, aunque será el paciente el que decida 
también si la quiere conocer. El momento y las condiciones en las que se da a 
conocer el diagnóstico son importantes para la futura relación de confianza 
entre el paciente, su familia y el equipo16,18,28.  
El siguiente paso es fijar los objetivos y un plan de rehabilitación y 
cuidados paliativos, que serán compartidos por el equipo rehabilitador, el 
paciente y su entorno. Es importante la unificación de las siguientes consultas 
mediante la comunicación interna del equipo para evitar una saturación de 
información y visitas al centro médico. La participación del psicólogo y 
trabajador social cobran mayor importancia en la toma de decisiones como el 
traspaso del poder notarial o el testamento vital cuando se acerca la fase 
terminal. También es recomendable ofrecer la posibilidad de obtener apoyo 
espiritual. El incremento de los pacientes que meditarían sobre el llamado 
suicidio asistido indica la necesidad de mejora de la calidad de los cuidados 
paliativos en la fase terminal18.  
Durante el seguimiento de la ELA, el equipo multidisciplinar está formado 
por especialistas en neurología, neumología, rehabilitación, fisioterapia, 
enfermería, logopedia, nutrición, psicología y trabajo social con las funciones 
específicas que se mencionan en el anexo II que se encargan de la atención 
hospitalaria y domiciliaria cuando se precise. Cada caso de ELA, aunque 
similar, es único. Con la experiencia, los profesionales van adquiriendo 
conciencia de las variaciones en las manifestaciones de cada caso y 
aumentando su versatilidad en el cuidado multidisciplinar de los pacientes.  
Los centros de atención integral especializada para pacientes con ELA así 
como los equipos de rehabilitación de la unidad especializada en cuidados 
paliativos en centros no especializados pueden a la vez, previo consentimiento 
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informado, actuar como centros de investigación. Allí también se crean grupos 
de apoyo psicológico a los familiares que se ayudan mutuamente durante todo 
el proceso. Algunos estudios demuestran que la supervivencia de estos 
pacientes aumenta cuando los seguimientos son llevados a cabo por unidades 
especializadas18-20,28. 
 
1.4. CALIDAD DE VIDA 
 
Se han escrito varios manuales en diversos idiomas con la pretensión de 
intentar dar respuesta a la multitud de preguntas que surgen tras el primer 
diagnóstico de esta enfermedad para la persona afectada y su entorno más 
cercano. El objetivo principal de estas guías es instruir en los cuidados 
necesarios que pueda necesitar una persona afectada para garantizar el 
bienestar y el mayor grado de independencia posible durante las actividades de 
la vida diaria (AVD). La información y la comprensión completa de la misma es 
una potente arma para afrontar con eficacia estos cuidados normalizando la 
situación en todo momento12. Estos cuidados no se limitan a aspectos físicos 
prácticos sino también al apoyo psicosocial y espiritual.  
El paciente debe tener a su disposición toda la información posible contada 
de una manera clara y sencilla y su opinión tendrá relevancia en todas las 
decisiones del equipo multidisciplinar. Ha de tenerse en cuenta la dificultad 
psicológica de llevar a cabo las instrucciones previas para implementar las 
medidas terapéuticas acordes a la voluntad del paciente en una etapa de gran 
vulnerabilidad. El respeto a las decisiones tomadas previamente por el 
paciente, como una posible negativa a medidas terapéuticas que pueda 
considerar invasivas e innecesarias, no debe confundirse con una eutanasia o 
petición de sedación terminal.  
La Clasificación Internacional de Funcionamiento y Discapacidad (CIF) se 
utiliza como una estrategia de planificación de salud pública que puede servir 
además como herramienta diagnóstica, informativa y de posterior vigilancia en 
la ELA y otras enfermedades con secuelas como parálisis al tratarse de un 
cuestionario validado y reproducible. Esta escala es útil en la detección precoz 
de las pérdidas de funcionalidad en la ELA, pudiendo adaptar las condiciones 




Figura 2. Clasificación internacional del funcionamiento, la discapacidad y la salud. Disabil 
Health Journal29.  
 
El concepto de Calidad de Vida Relacionada con la Salud (CVRS) y el 
nuevo enfoque estandarizado neuro – CVS a través de condiciones 
neurológicas comunes facilita, sobre todo en este tipo de enfermedades 
crónicas e incapacitantes, centrar el tratamiento en el alivio de síntomas y 
limitar el impacto de la enfermedad. Los cuestionarios que validan el CVRS no 
son representativos de todas las enfermedades neurológicas, por lo que se 
comienza a desarrollar en el NINDS (National Institute of Neurological 
Disorders and Stroke) una modificación del sistema de medición breve, 
sensible y válido que englobe las especificaciones del CVRS. Con una serie de 
ítems genéricos y específicos pretende eliminar las limitaciones del CVRS en 
las patologías neurológicas del niño y el adulto y convertirse en un recurso del 
equipo de rehabilitación y en la gestión sanitaria de enfermedades 
neurológicas30-31. En el anexo III se adjuntan escalas específicas y validadas 
para la valoración de las capacidades funcionales en la ELA (ALSFRS – r,    









La ELA es una de las enfermedades de la motoneurona del adulto de 
escasa incidencia, etiología desconocida en el 90% de los casos y relacionada 
con la herencia en el resto. La afección suele comenzar entre los 40 y 50 años, 
no existen diferencias notables entre sexos, es progresiva, degenerativa e 
incurable, la supervivencia se sitúa entre 3 y 5 años, debida a que las lesiones 
afectan a la neurona motora superior (área 4 de Brodmann) cuyos cilindroejes 
constituyen la vía piramidal exponiendo, en consecuencia, un síndrome 
piramidal; así mismo se afecta la neurona motora inferior con atrofia, 
fasciculaciones y otras características clínicas habituales en un síndrome de 
parálisis de 2ª neurona motora. Cursa con gran variedad de manifestaciones 
clínicas que se han expuesto en la introducción, de las que cabe destacar 
astenia, atrofia muscular, parálisis, paresias, hipotonía, espasticidad y 
alteraciones de los reflejos a nivel periférico. También suele ir acompañada de 
disfagia, disartria, calambres dolorosos e importantes problemas respiratorios 
como disnea y dificultad para la expulsión de secreciones, y en periodos 
avanzados disminución de la capacidad de distensión y retracción pulmonar 
que lleva al paciente a no poder realizar espontáneamente la respiración. En 
ocasiones pueden presentar disfunción cognitiva, labilidad emocional, 
depresión e insomnio.  
Como tratamiento médico sólo se dispone del fármaco denominado riluzol 
que prolonga la supervivencia mediante la inhibición de la actividad del 
glutamato. La atención y el cuidado a este tipo de enfermos debe ser 
multidisciplinar, ya que precisan entre otras cosas, apoyo psicológico durante 
todo el proceso, apoyo nutricional con alimentación entérica y gastrostomías 
percutáneas, asistencia respiratoria con oxigenoterapia, VMNI y por último 
intubación con traqueotomía. El tratamiento fisioterápico constituye un pilar 
fundamental en la ayuda a estos pacientes con mala calidad de vida, mediante 
dispositivos de ayuda para las AVDs, terapia manual con el objetivo de reforzar 
y tonificar la musculatura periférica y fisioterapia respiratoria en el control de 
secreciones y ventilación mecánica. 
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Realizar una revisión bibliográfica con el objetivo de conocer los medios 
instrumentales y manuales más eficaces disponibles en fisioterapia para 
mejorar la calidad de vida del paciente, mantener la fuerza y tono muscular 
periférico y respiratorio y supervisar la correcta utilización de ayudas técnicas y 
ventilación mecánica suponen una justificación de indudable interés en 




3.1. OBJETIVOS PRINCIPALES 
 
Los objetivos principales se basan en: 
 
- Analizar la eficacia de la fisioterapia instrumental y manual y su 
influencia en el bienestar y calidad de vida en pacientes con esclerosis 
lateral amiotrófica. 
- Establecer las mejores pautas físicas en la optimización de la fuerza y 
tono muscular de la musculatura periférica y respiratoria. 
- Determinar los medios más eficientes para retrasar la ventilación 
mecánica no invasiva y la ventilación invasiva mediante traqueotomía. 
 
3.2. OTROS OBJETIVOS RELEVANTES  
 
- Determinar si las técnicas fisioterápicas mejoran la disfunción cognitiva, 
labilidad emocional, depresión e insomnio. 
- Conocer los beneficios del cuidado multidisciplinar en la mejora de la 
calidad de vida en la afectación  
 
4. MATERIAL Y MÉTODOS 
 
Para la elaboración de este trabajo se realizaron búsquedas en las 
principales bases de datos: Biblioteca Nacional de Medicina de EEUU 
(PubMed), Biblioteca Cochrane Plus, Physiotherapy Evidence Database 
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(PEDro), ClinicalKey, Medicine y UpToDate; con las palabras clave unidas por 
los operadores precisos en cada caso. A continuación se detallan las 
estrategias de búsqueda utilizadas: 
 
En PubMed: 
1. (Amyotrophic Lateral Sclerosis OR ALS) AND (rehabilitation[TIAB] OR 
physiotherapy[TIAB] OR manual therapy[TIAB] OR physical therapy[TIAB]) 
AND (quality life OR Quality-Adjusted Life Years OR QALY OR 
Disability). Filters: Journal Article; Review; published in the last 10 years. 
Resultado: 39 artículos. 
2. (Amyotrophic Lateral Sclerosis OR ALS) AND (rehabilitation[TIAB] OR 
physiotherapy[TIAB] OR manual therapy[TIAB] OR physical therapy[TIAB]) 
AND (quality life OR Quality-Adjusted Life Years OR QALY OR 
Disability) Filters: Journal Article; Review; published in the last 10 years; Core 
clinical journals. Resultado: 4 artículos. 
3. (Amyotrophic Lateral Sclerosis OR ALS) AND (rehabilitation[TIAB] OR 
physiotherapy[TIAB] OR manual therapy[TIAB] OR physical therapy[TIAB]) 
AND (quality life OR Quality-Adjusted Life Years OR QALY OR 
Disability) Filters: Randomized Controlled Trial; Systematic Reviews; published 
in the last 10 years. Resultado: 11 artículos. 
4. (Amyotrophic Lateral Sclerosis OR ALS) AND (rehabilitation [TIAB] OR 
physiotherapy[TIAB] OR manual therapy[TIAB] OR physical therapy[TIAB]) 
AND (quality life OR Quality-Adjusted Life Years OR QALY OR 
Disability) Filters: Randomized Controlled Trial; Systematic Reviews; published 
in the last 10 years; Core clinical journals. Resultado: 1 artículo. 
 
En PEDro: 
1. Amyotrophic Lateral Sclerosis. Resultado: 23 artículos. 
 
En Biblioteca Cochrane Plus: 
1. (amyotrophic lateral sclerosis or ALS) and (rehabilitation or physiotherapy) 
and (quality life or quality-adjusted life years or QALY or disability)): ta: 1 
resultado en inglés 
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1.(amyotrophic lateral sclerosis or ALS) and (rehabilitation or physiotherapy) 
and (quality life or quality-adjusted life years or QALY or disability)):ta: 43 
artículos. 
 
Entre los artículos recuperados tras la búsqueda con la estrategia y filtros 
metodológicos expuestos, se han seleccionado los que cumplían los criterios 
de validez, importancia y aplicabilidad según Evidence Based Medicine 
publicados por Straus et al. en 201132. 
Además, se obtuvo bibliografía de las referencias bibliográficas de los 
estudios seleccionados que cumplían los criterios de validez establecidos y se 
utilizaron libros de texto y monografías de calidad, actualidad y autores de 
reconocido prestigio para su consulta.   
 
5. RESULTADOS Y DISCUSIÓN 
 
5.1. TRATAMIENTO FISIOTERÁPICO 
 
La fisioterapia dentro de la atención multidisciplinar en pacientes con ELA 
tiene como objetivo mantener el bienestar del paciente y su entorno 
psicosocial, conservar la función del aparato locomotor e ir haciendo 
adaptaciones a las manifestaciones incapacitantes y/o complicaciones que 
puedan ir surgiendo. Las distintas etapas de la enfermedad requieren 
diferentes intervenciones, siempre teniendo en cuenta que la meta final es la 
preservación de la calidad de vida de los pacientes con ELA:  
Etapa I: Independencia funcional conservada. En la fase I aparece pérdida 
de fuerza muscular, que irá avanzando en todas las fases, y torpeza en los 
movimientos; en la fase II se van afectando grupos musculares sobre todo en 
extremidades, y disminuye la habilidad en el desarrollo de tareas finas; en la 
fase III la pérdida de fuerza muscular es selectiva en extremos distales, 
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empieza a afectarse la musculatura respiratoria con aumento del esfuerzo al 
respirar y aparece la astenia. El objetivo de esta etapa es mantener la 
movilidad, evitar retracciones y deformidades articulares, reeducación postural 
e indicaciones en el uso de órtesis.  
Etapa II: Parcialmente dependiente, requiere cierta asistencia durante las 
AVDs. En la fase IV realiza actividades pero se cansa fácilmente, es habitual el 
uso de la silla de ruedas para los desplazamientos, aparecen alteraciones del 
tono y se evidencia la espasticidad; en la fase V la afectación funcional es 
evidente, disminuye prácticamente toda la movilidad voluntaria. El objetivo de 
esta etapa es mejorar la flexibilidad, el fortalecimiento muscular y realizar 
fisioterapia respiratoria.   
Etapa III: Dependiente. Fase VI, el paciente está encamado, necesita 
asistencia completa y la función respiratoria está severamente comprometida. 
El objetivo es preservar la movilidad articular, mejorar el control postural axial, 
efectuar un adecuado entrenamiento respiratorio y garantizar un correcto 
aporte nutricional15,33. 
 
5.1.1. EJERCICIO TERAPÉUTICO 
 
El programa de ejercicio terapéutico individualizado para los pacientes 
con ELA es diseñado y prescrito por el fisioterapeuta, tras el diagnóstico 
definitivo basado en los criterios de El Escorial realizado por un especialista 
neurólogo, teniendo en cuenta la importancia de mantener el equilibrio entre la 
astenia por uso excesivo de la musculatura y la atrofia por desuso. El 
seguimiento de estos programas y sus beneficios son evaluados 
posteriormente mediante escalas como la SF – 36 (Anexo III). Los ejercicios de 
resistencia excesiva pueden provocar un aumento de la pérdida de fuerza 
muscular en el músculo débil y por el contrario, una marcada reducción de la 
actividad muscular de forma prolongada empeora el estado cardiovascular 
adelantando la afectación respiratoria y acentuando la aparición de 
contracturas y dolor. Se ha demostrado que ejercicios de resistencia aeróbica 
baja o moderada en la atención temprana, incluso durante el uso del BiPAP, 
disminuyen el impacto funcional negativo y tienen un efecto beneficioso en el 
estado de ánimo, el bienestar psicológico, el apetito y el sueño. Sin embargo, 
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no se puede determinar el efecto de los diferentes programas de ejercicios en 
términos de tipo, frecuencia, duración e intensidad de los ejercicios en base a 
los estudios encontrados. Hay una marcada ausencia de estudios que 
examinen el ejercicio aeróbico en este tipo de población y los existentes son 
demasiado reducidos para poder afirmar significativamente en que momento 
debe iniciarse el ejercicio, en que medida es beneficioso o perjudicial y cuál es 
el tipo más adecuado para cada etapa de la enfermedad15,22,34.  
La pérdida de fuerza muscular se acompaña en ocasiones de la aparición 
de espasticidad, empeorando la función muscular y aumentando la dificultad en 
la realización de tareas en la vida diaria, y perdiendo con ello calidad de vida. 
Aunque la realización de ejercicios de resistencia de intensidad moderada 
disminuye la rigidez en el tronco y las extremidades a los tres meses, la 
muestra del estudio es demasiado pequeña para determinar con firmeza que 
sea beneficioso o perjudicial35.  
La astenia suele ser multifactorial, debida a la inmovilización progresiva y 
al desacondicionamiento físico creciente, por lo que el ejercicio aeróbico de 
bajo impacto mejora la activación cardiovascular mejorando los síntomas de la 
astenia. Aunque la intervención actual es pautar ejercicio, añadir el tratamiento 
farmacológico y el apoyo psicosocial promoviendo el autocuidado suele ser 
beneficioso. Sin embargo faltan estudios concluyentes, con la correspondiente 
medición del impacto de la astenia y su intervención en la calidad de vida de 
los pacientes, que corroboren la eficacia de cualquier intervención para el 
tratamiento de la misma en estados avanzados de la enfermedad34,36. 
 
5.1.2. TERAPIA COGNITIVA 
 
El inevitable pronóstico de la ELA tiene un impacto psicológico muy 
importante en los pacientes y sus familiares que puede mejorar con la 
adecuada atención del equipo multidisciplinar. Además de las manifestaciones 
incapacitantes físicas, en ocasiones aparece una afectación frontotemporal que 
ocasiona déficit cognitivo y de las habilidades ejecutivas, y que junto a los 
síntomas de depresión y espirituales, justifican la necesidad de ayuda 
psicológica específica. La terapia cognitiva – conductual puede ayudar al 
enfrentamiento psicosocial de la enfermedad, a la adecuada gestión del estrés, 
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a la aparición de mecanismos adaptativos y a la mejora de la calidad de vida de 
los pacientes. La eficacia del bienestar emocional unido a las intervenciones 
psicológicas para un afrontamiento positivo y activo ante el diagnóstico de 
enfermedades crónicas puede ser extrapolable a enfermedades de la neurona 
motora. La medición se comprueba mediante escalas de valoración funcional 
generales y específicas como la CIF, SF – 36, ALSFRS – r y ALSAQ – 40 
(Anexo III). La terapia cognitiva – conductual unida a la práctica de ejercicio 
aeróbico terapéutico mejora o preserva la calidad de vida de los pacientes con 
ELA en comparación a la atención habitual6.  
La evidencia de ambos enfoques sigue limitada a los escasos estudios 
aplicables a esta enfermedad y a la rápida progresión de la misma. Las 
pruebas son insuficientes para hablar de una evidencia significativa tanto 
positiva como negativa.  
 
5.1.3. TERAPIA MANUAL  
 
El dolor crónico en la ELA interfiere de forma importante en la percepción 
de la calidad de vida de estos pacientes, causando una fuerte discapacidad en 
comparación con otras enfermedades neuromusculares como la neuropatía de 
Charcot – Marie – Tooth, y siendo las partes más afectadas cuello, espalda, 
hombros y piernas. Las causas del dolor dependen fundamentalmente del tipo 
de enfermedad (neurológica) y del grado de movilidad en cada etapa del 
proceso. El desacondicionamiento físico, que disminuye la tolerancia al dolor y 
contribuye a la depresión, y la pérdida de fuerza muscular asociada a la 
inmovilidad progresiva, aumentan la tensión en el sistema músculo esquelético 
generando aún más dolor, y afectando negativamente a la calidad de vida. El 
tratamiento habitual de este dolor crónico debe considerarse tras identificar las 
causas, evaluar las limitaciones que afectan al paciente y medir la intensidad y 
el impacto psicológico del mismo. Este tratamiento suele ser farmacológico en 
primer lugar, seguido de la intervención fisioterápica.  
A menudo la espasticidad provoca contracturas articulares dolorosas que 
son tratadas mediante terapia manual, física (agentes físicos y ayudas 
técnicas) y farmacológica. Mantener la amplitud de movimientos y realizar 
estiramientos de forma adecuada mantiene la flexibilidad muscular previniendo 
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la formación de estas contracturas, evitando el dolor y ayudando al 
mantenimiento de la movilidad completa34. El tratamiento con fármacos 
relajantes de la musculatura espástica puede aumentar la pérdida de fuerza 
muscular, consecuencia indeseable en estos pacientes35.  
 
5.1.4. FISIOTERAPIA RESPIRATORIA 
 
La fisioterapia respiratoria basada en técnicas manuales para la 
incentivación del flujo ventilatorio, la tos controlada y el refuerzo de la 
musculatura respiratoria, con ayuda de técnicas instrumentales durante el 
progreso de la enfermedad, ha aportado una ligera recuperación de la calidad 
de vida, pero sigue siendo difícil determinar el momento adecuado para 
comenzar con el soporte ventilatorio. Tras la oxigenoterapia domiciliaria y el 
aprendizaje de una correcta eliminación de secreciones, la eficacia de la 
utilización de la VMNI y la VMI en las fases finales de la enfermedad alivia la 
hipoventilación y la apnea del sueño, aumentando la supervivencia entre uno y 
seis meses y mejorando la calidad de vida (validación a través del cuestionario 
SF-36, Anexo III), en comparación con la atención estándar. Cuando existe 
importante afectación bulbar la VMNI o VMI no prolonga la vida pero mejora los 
síntomas durante el sueño y la calidad de vida.  
La utilización de ventilación con BiPAP al menos cuatro horas diarias en 
fases muy avanzadas y con capacidad vital forzada menor de 50% aumenta la 
esperanza de vida aunque el impacto en la calidad de vida no está claro38. 
El beneficio a largo plazo de la ventilación mecánica debe ser estudiado 
con ensayos de más calidad para dejar constancia de los efectos adversos de 
esta aplicación, ya que sobre todo la traqueotomía necesaria para la intubación 
en VMI requiere más cuidados y tiene mayores complicaciones24.  
 
5.2. ATENCIÓN MULTIDISCIPLINAR 
 
La concentración de recursos en los equipos de atención especializada en 
cuidados para ELA hace que la recuperación de las complicaciones de 
comunicación, movilidad o deglución sea más rápida. La satisfacción de los 
pacientes y el bienestar, medidos con la escala SF-36, un estándar genérico de 
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calidad de vida relacionado con la salud fue más positiva en pacientes con 
atención multidisciplinar en comparación con la atención general.   
Aunque hay pruebas de que las terapias combinadas aumentan la 
esperanza de vida en la ELA, no son suficientes para afirmar que la 
supervivencia sea mayor en pacientes atendidos con atención multidisciplinar 
en comparación con atención general, pero sí que la percepción psicológica de 
su enfermedad y la salud mental es mejor. Los pacientes con afectación bulbar 
atendidos con cuidados multidisciplinares, sí se ven más beneficiados debido a 
que las complicaciones requieren de más variedad en los especialistas, que 





La prescripción de programas de ejercicios sigue siendo controvertida 
debido al miedo por parte de familiares y amigos a que la pérdida de fuerza 
muscular suceda por un esfuerzo excesivo. Además existen datos 
epidemiológicos que relacionan un aumento de la incidencia de ELA en 
pacientes con actividad física de alta intensidad y frecuencia previa al 
diagnóstico6. 
Los estudios sobre VMNI e invasiva no son concluyentes debido a que 
influye la variabilidad de los pacientes, su tolerancia y la disponibilidad de 
distintos tipos de ventiladores mecánicos. Tampoco está estudiada claramente 
la disponibilidad de estos equipos en las instituciones y la atención domiciliaria, 
así como la relación coste – efectividad entre la gestión sanitaria de los equipos 
multidisciplinares y la administración de recursos de los pacientes con ELA.  
Son precisas nuevas investigaciones para intentar retrasar la degeneración 
neuronal que limite la aparición de esos signos. Mientras tanto el tratamiento 
sigue siendo paliativo o sintomático, dejando siempre una puerta abierta a la 
esperanza, sin crear falsas expectativas.  
Tras la revisión realizada, se puede comprobar que no existen demasiados 
estudios válidos sobre el tratamiento fisioterápico en la ELA, quizá debido a la 
baja incidencia y supervivencia de esta enfermedad, y los que existen están 
muy dispersos geográficamente, por lo que se compromete el estudio fiable de 
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la influencia de la intervención fisioterápica en la calidad de vida. Esto no 
significa que este tipo de intervenciones no sean beneficiosas en la ELA, sino 




1.- La fisioterapia y el asesoramiento del equipo multidisciplinar en cada 
una de las etapas de la ELA mejoran significativamente la calidad de vida de 
los pacientes y tienen una influencia positiva en su percepción del bienestar.  
2.- Aunque no se puede hacer una recomendación clara del tipo de ejercicio 
físico pautado individualmente que mejore la funcionalidad deseable, sí se 
puede afirmar que su beneficio principal en estos pacientes es la mejora de la 
fuerza y la calidad de vida.  
3.- La fisioterapia respiratoria manual e instrumental aporta una ligera 
recuperación de la calidad de vida y del tono y fuerza muscular; siendo 
imprudente establecer su cuantificación y el retraso en el inicio de técnicas de 
soporte respiratorio avanzadas. 
4.- La utilización de ventilación mecánica alivia los trastornos 
hipoventilatorios y del sueño, aumenta la supervivencia y mejora la calidad de 
vida en comparación con la atención estándar. 
5.- La terapia cognitiva – conductual refuerza el aspecto psicosocial de la 
enfermedad y mejora la calidad de vida y el bienestar de los pacientes. 
6.- La atención multidisciplinar en comparación con atención general, 
determina una visión más positiva u optimista en la percepción psicológica de 
su enfermedad, la salud mental y los trastornos del sueño. 
7.- Es necesaria más investigación de calidad, validez e importancia sobre 
las intervenciones óptimas para el tratamiento de la astenia y la espasticidad en 
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8.1. ANEXO I. Tabla comparativa criterios diagnósticos El Escorial, El 
Escorial revisados y Awaji.  
 
















8.2. ANEXO II. Componentes y funciones propias del equipo multidisciplinar. 
 





8.3. ANEXO III. Escalas de valoración funcional.   
 
 
Figura 3. Escala AMYOTROPHIC LATERAL SCLEROSIS FUNCTIONAL RATING SCALE 






Figura 4. Escala AMYOTROPHIC LATERAL SCLEROSIS ASSESSMENT QUESTIONNAIRE 






Figura 5. Escala AMYOTROPHIC LATERAL SCLEROSIS ASSESSMENT QUESTIONNAIRE 5 
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